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Coexistencia de enfermedad de
Behcet y vitiligo en un paciente
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Resumen

La enfermedad de Behget es una afeccién inflamatoria cronica de cau-
sa desconocida, caracterizada por la triada de uveitis, Ulceras orales y
genitales recurrentes. Es poco frecuente en nuestro pais y, a diferencia
de las areas endémicas, su manifestacion en el sexo masculino es baja.
Se ha asociado con sindrome mielodisplasico, hepatitis C, sindrome
de Sweet y sindrome antifosfolipidico. El vitiligo no esta descrito entre
las manifestaciones de la enfermedad de Behcet. Se comunica el caso
de un paciente del Estado de México con enfermedad de Behcet y
vitiligo diseminado.
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Abstract

Behcget’s disease is a chronic inflammatory condition of unknown
etiology, characterized by the trilogy of uveitis, recurrent oral and
genital aphthaes. Behcet’s disease is not frequent in our country, and
in difference with endemic areas, men are less affected than women.
Behcet’s disease is associated with myelodysplastic syndrome, hepa-
titis C, Sweet syndrome and anti-phospholipid syndrome. Vitiligo has
not been reported within the manifestations of Behcet’s disease. We
report the case of a man from Estado de Mexico with Behget’s disease
and vitiligo.
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ANTECEDENTES

La enfermedad de Behget se describi6 en 1930
por el oftalmélogo griego Adamantiades y se
reporté como enfermedad definida en 1937
por el dermatélogo turco Hulusi Behcet.! Se
considera una afeccién inflamatoria crénica
de causa desconocida, caracterizada por la
triada de uveitis, Ulceras orales y genitales
recurrentes. Puede tener una variedad de
manifestaciones sistémicas secundarias a
vasculitis.t

Su distribucién geogréfica desde Asia hasta
el Mediterraneo se conoce como la ruta de
seda.! El mayor numero de casos se reporta
en Turquia (0.11%), donde es mas comun en
la tercera década de la vida y con predominio
en el sexo masculino (68%); sin embargo, en
Europa y América del Norte se ha reportado
con mas incidencia en el género femenino.?
En México se desconoce la prevalencia de esta
enfermedad.?

Se comunica el caso de un paciente del Estado
de México con enfermedad de Behget y vitiligo
diseminado.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 39 afios de edad, casado,
de ocupacion comerciante, originario y residente
del Estado de México, quien acudi6 al Centro
Dermatoldgico Dr. Ladislao de la Pascua de la
Ciudad de México por padecer ulceras doloro-
sas en la boca, de una semana de evolucion,
con limitacion en la ingestién de alimentos,
acompafiadas de vision borrosa. Como antece-
dente personal refirié lesiones similares dos afios
previos a la consulta, sin recibir tratamiento,
asi como cuadros intermitentes de oligoartral-
gias en las rodillas y ulceras recurrentes en la
zona genital. A la exploracion fisica se observé
estomatosis, que afectaba la mucosa del labio
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inferior, la cara ventral de la lengua y la muco-
sa yugal derecha, constituida por numerosas
Ulceras tipo afta menor y herpetiformes, de 1
a 5 mm de diametro, circulares a ovales, con
fondo limpio blanquecino, rodeadas de un halo
eritematoso con bordes definidos, de evolucion
aguda y dolorosa (Figura 1). Ademas, tenia una
segunda dermatosis en el abdomen, en la zona
inguinal derecha, la cara dorso-lateral del cuerpo
del pene, la bolsa escrotal, el pliegue perianal y
el borde lateral de la cara interna del pie derecho,
constituida por manchas acrémicas de forma 'y
tamarfio variables, con leucotriquia, de evolucion
cronica y asintomatica (Figura 2).

Se establecio el diagnostico presuntivo clinico
de enfermedad de Behget y se realiz6 el siguien-
te protocolo de estudio: prueba de patergia,
positiva a las 24 horas (Figura 3). Evaluacion
oftalmolégica sin alteraciones. La biopsia de una
de las dlceras orales reporté un proceso inflama-
torio inespecifico (Figura 4). En los exdmenes de
laboratorio y gabinete se encontré dislipidemia
mixta (colesterol 200 mg/dL-triglicéridos 190 mg/
dL), HLA B51/B52 positivos, factor reumatoide,
anticuerpos antinucleares y HLA B27 negativos;
radiografia de térax sin alteraciones.

Figura 1. Numerosas Ulceras orales tipo afta menor
y herpetiforme.
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Figura 3. Prueba de patergia positiva.

De acuerdo con los Criterios del Grupo Inter-
nacional de Enfermedad de Behcet, se integro
el diagnostico final de enfermedad de Behget
y como diagndstico adicional, vitiligo disemi-
nado.

Figura 4. A. Imagen histoldgica. Epitelio de la mucosa
de espesor adecuado con espongiosis leve. La dermis
superficial y media, con moderada reaccién inflama-
toria (H&E 4X.) B. Infiltrado perivascular compuesto
por linfocitos e histiocitos (H&E 25X).

Se indicé tratamiento de las Ulceras orales con
esteroides tépicos con furoato de mometasona,
asi como tratamiento del vitiligo, con inhibidor
de calcineurina, pomada de metoxaleno y foto-
proteccion. Después, el paciente tuvo extension
de las Ulceras a los genitales (Figura 5) y malestar
general con sintomas visuales y articulares, por
lo que se decidio la interconsulta con Reuma-
tologia, con lo que se estableci6 el tratamiento
con colchicina 0.5 mg/dia y pravastatina. En la
actualidad cursa con remision del cuadro, con
valoracion periddica estrecha por los servicios
de Dermatologia y Reumatologia.

DISCUSION

La enfermedad de Behcet es una afeccién infla-
matoria con un componente vascular de curso
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Figura 5. Ulceras en el glande.

cronico y recurrente.r? Su manifestacion en el
continente americano es poco frecuente, sobre
todo en el sexo masculino.®

El HLA-B51 es el factor genético asociado con
mas frecuencia y confiere un factor de riesgo seis
veces mayor de padecer la enfermedad. Existen
estimulos ambientales no identificados en su
totalidad que se necesitan para su evolucion,
entre ellos las infecciones bacterianas y virales,
que generan una alteracion en la regulacién del
sistema inmunolégico, con participacion de los
linfocitos T, lo que logra una expresién fenotipica
del padecimiento. A pesar de que la enfermedad
de Behget no muestra signos clésicos de una
enfermedad autoinmunitaria, puede asociarse
con la existencia de anticuerpos antinucleares,
anticardiolipinas e hipergammaglobulinemia.*
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Las manifestaciones clinicas son principalmente
mucocutaneas y varian de acuerdo con el sexo
y la raza. Las dlceras orales se manifiestan en
84 a 97%, son recurrentes, extensas, multiples
y dolorosas. Pueden ser puntiformes o de mayor
tamanio, de incluso 2 cm, con bordes bien defini-
dos, base necrética blanca-amarillenta, rodeadas
de eritema; por lo general se alivian en sema-
nas.®® Las Ulceras genitales tienen frecuencia
de 66 a 97%, con afectacion en cualquier area
y predominio en el escroto y la vulva.’ Tienen
menor recurrencia que las orales y pueden dejar
cicatriz, por el dafio en los planos profundos.®

La enfermedad ocular afecta a 25 a 75% de los
pacientes. La uveitis de caracter bilateral y epi-
sédico es la principal manifestacion. La pérdida
de visién representa la causa de morbilidad
mas importante (30% en 10 afios, en caso de
no recibir tratamiento). Otras manifestaciones
menos comunes son hipopion, vasculitis retinal,
oclusion vascular y neuritis optica.’

Las lesiones cutdneas se manifiestan en 69 a
80% de los casos. Son lesiones inespecificas que
incluyen: eritema nudoso, dermatitis acneiforme
con lesiones papulo-pustulosas, lesiones tipo
pioderma gangrenoso, tromboflebitis y, de ma-
nera excepcional, vasculitis manifestada como
purpura palpable.® En términos histolégicos,
puede encontrarse vasculitis leucocitoclastica,
infiltrados neutrofilicos y necrosis fibrinoide.®

El dafio articular afecta a la mitad de los pa-
cientes, manifestado por oligoartralgias de
predominio en los miembros inferiores, con
artritis asimétrica no erosiva.*° El sistema venoso
puede dafiarse mas que el arterial, con trombosis
venosa profunda y sindrome de Budd-Chiari. En
caso de afectar al sistema arterial, se manifiesta
como enfermedad aneurismatica (aorta toracica
y arteria pulmonar).1®* La afectacion al sistema
nervioso varia de 5 a 50%, con manifestaciones
extraparenquimatosas y parenquimatosas. Con
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menor frecuencia se afecta el sistema renal (glo-
meruleronefritis-aneurisma de la arteria renal) y
el sistema gastrointestinal (Ulceras y perforacion
de la region ileocecal).*?

No existe una prueba diagnéstica especifica. La
prueba de patergia es de las mas Utiles, porque
cuando resulta positiva permite inferir que la en-
fermedad esta activa. La técnica basica consiste
en puncionar la piel con una aguja de 21-25 G
via intradérmica. Se realiza la lectura de esta
prueba en 24 a 48 horas y se considera positiva si
se observa una reaccion papulo-pustular rodeada
de eritema. En el estudio histopatoldgico puede
observarse hiperqueratosis, espongiosis variable
y formacién de algunas pustulas subcoérneas. El
infiltrado de la dermis incluye linfocitos e histio-
citos con disposicion en focos perivasculares.®

A diferencia de otros criterios de clasificacion,
los Criterios Internacionales de la Enfermedad de
Behget (ICBD) tienen sensibilidad y especificidad
de 94 y 92%, respectivamente.

El tratamiento depende de la manifestacion
clinica y afectacioén sistémica, con el objetivo
de ser seguro a largo plazo.*® La adminis-
tracién de antiinflamatorios no esteroides y
esteroides topicos es suficiente en los casos
en los que existe solo dafio mucocutaneo. La
talidomida o colchicina se reservan en casos
de manifestaciones articulares, sobre todo esta
Gltima, para reducir los brotes recurrentes de
la enfermedad.®

En caso de tener manifestaciones sistémicas,
ameritard tratamiento con inmunosupresores.
En la actualidad se considera que los pacientes
con dos o mas episodios de uveitis por afio,
disminucién de la agudeza visual (edema
cronico macular), enfermedad del sistema ner-
vioso central, enfermedad inflamatoria intestinal,
manifestaciones mucocutdneas o artritis que
reducen de manera significativa la calidad de

vida, son aptos para recibir tratamiento biol6gico
con anti-TNF; entre ellos, infliximab, adalilumab
y etanercept.*’

Saadoun y colaboradores observaron en un estu-
dio de cohorte la mortalidad a largo plazo y los
factores prondéstico asociados con enfermedad
de Behcet y reportaron mortalidad de 5% a cin-
co afos del diagnéstico.*®Los factores de riesgo
descritos con mayor mortalidad son: sexo mascu-
lino, edad menor de 35 afios y afectacion arterial
(aneurisma de la arteria pulmonar y toracica).
Existen estudios que asocian la severidad de la
enfermedad con pacientes que tienen HLA-B51
positivo; esto puede apoyar el hecho de que los
portadores muestran una enfermedad extensa.'®

La enfermedad de Behcet se ha asociado con
sindrome mielodisplasico, hepatitis C, sindrome
de Sweet y sindrome antifosfolipidico. El vitili-
go tiene incidencia elevada de asociacion con
enfermedades de origen autoinmunitario, como
tiroiditis y diabetes mellitus.*® El vitiligo no esta
entre las manifestaciones de enfermedad de Be-
hcet y su asociacién sélo se ha reportado en un
caso. En algunos casos se consideran lesiones
de aspecto vitiligoide secundarias al fenomeno
de Koebner debido a las Ulceras recurrentes.?°

El caso comunicado sustenta su diagndstico de
acuerdo con los Criterios Internacionales de la
Enfermedad de Behcet, con Ulceras bucales y
genitales recurrentes y HLA B51 positivo, acom-
pafiado de prueba de patergia positiva.

La enfermedad de Behget es poco frecuente en
nuestro pais, y a diferencia de las areas endémi-
cas, su manifestacion en el sexo masculino es
baja. Se encontré una relacion incidental con
vitiligo, en este caso, secundario al fenémeno
de Koebner en la regién genital. Es de relevancia
establecer un diagndstico temprano para evitar
complicaciones en su evolucion y la muerte, asi
€como un seguimiento permanente.
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